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AVANT-PROPOS 


Sur  lu  lin  do  notre  scolarité,  un  cas  d’ichthyose  vulgaire 
que  nous  a obligeamment  signalé  dans  son  service  M.  le 
professeur  Baumol,  a été  pour  nous  le  point  de  départ 
d’un  certain  nombre  de  recherches  dont  nous  soumettons 
les  résultats  à la  bienveillante  appréciation  de  notre  jury 
de  thèse. 

A défaut  de  vues  personnelles  et  originales,  il  nous  a 
paru  intéressant  d'opérer  une  sélection  parmi  les  fails  et 
les  opinions  nombreuses  émises  par  les  auteurs,  dans  le 
but  d'apporter  quelques  lumières  à l'Etiologie  et  à la 
Pathogénie  de  cette  étrange  affection . 

Nous  sommes  heureux  que  ces  quelques  lignes  d'intro- 
duction nous  permettent  d’adresser  à nos  amis  et  à nos 
maîtres  l’expression  de  notre  gratitude  pour  les  conseils 
éclairés  et  les  encouragements  qu’ils  nous  ont  prodigués. 

Que  M.  le  général  et  MmeZédé  reçoivent  l’hommage  de 
notre  respectueuse  sympathie  et  de  notre  profonde  gra- 
titude. 

Nous  adressons  l’expression  de  nos  sentiments  rocou- 
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naissants  à ceux  de  nos  maîtres  de  Lyon  et  de  Montpel- 
lier qui  ont  bien  voulu  s’intéresser  à nos  efforts  et  dont 
l'appui  ne  nous  a jamais  fait  défaut,  et  tout  particulièrc- 
msnl  à MM.  les  professeurs  Jaboulay,  Courmont  et  A.  Pol- 
losson  ; à M.  le  docteur  Garel,  médecin  des  hôpitaux  de 
Lyon;  à MM.  les  professeurs  Tédenat,  Carrieu,  Grasset, 
Lorgne,  Rodet,  Galavieille,  Imbert  et  Jeanbrau;  MM.  les 
docteurs  Guérin-Yalmalc  , Ardin-Delteil,  Reynès,  de 
Montpellier. 

Que  M.  le  professeur  Baumel,  qui  nous  a fait  l’honneur 
d’accepter  la  présidence  de  notre  thèse,  et  M.  le  profes- 
seur agrégé  Brousse,  qui  a bien  voulu  nous  faire  bénéfi- 
cier de  sa  haute  compétence  en  matière  de  Dermatologie, 
reçoivent  l’expression  de  notre  profonde  gratitude. 


L’ICHTHYOSE 

CHEZ  E’ENFANT 


CHAPITRE  PREMIER 

HISTORIQUE 

L’ichthyose  esl  une  alTeclion  cutanée  caractérisée  par 
la  sécheresse  des  téguments  et,  en  particulier,  par  un  trou- 
ble de  la  fonction  cornée  de  l’épiderme.  On  l’a  longtemps 
confondue  avec  la  gale,  la  lèpre  et  les  différents  lichens, 
toutes  affections  fréquentes  au  moyen-âge,  où  l’incurie  du 
corps  humain,  le  mépris  ou  l’absence  des  pratiques  de 
balnéation  et  le  port  d’étoffes  de  laine  comme  linge  de 
corps,  favorisaient  l’éclosion  des  maladies  de  peau  et 
entretenaient  de  véritables  épidémies  de  dermatoses. 

D’après  Hébra,  le  médecin  arabe  Avicenne  nous  aurait 
donné  le  premier  une  description  de  l’ichthyose  qu’il  dési- 
gne sous  le  nom  de  Albarras  Nigra.  11  la  caractérise 
ainsi:  « Est  scabiosilas  accidens  cuti,  aspera,  vehemens  ; 
et  facil  squamas  sicul  sunl piscium.  » (1) 


(1)  Itébra  et  Kaposi.  — Traité  des  maladies  de  la  peau.  1878,  p.  52. 
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Cet  elat  squameux  île  la  peau,  ou  pour  mieux  dire, 
l’analogie  qui  existe  entre  les  squames  ou  les  nodules 
épidermiques  des  ielithyosiques  et  les  écailles  des  pois- 
sons ou  le  derme  d'un  certain  nombre  d’animaux,  inspirè- 
rent aux  historiographes  de  l’ichlhyose  les  dénominations 
les  plus  fantastiques,  telles  que  leontiasis,  hystrieisme, 
pour  caractériser  celle  singulière  affection. 

Les  médecins  du  XVII*  siècle,  tels  que  Bartholin, 
Stalpart,  Van  der  \\  i 1 1 , n’ont  vu  dans  l’ichthyose  qu’un 
phénomène  morbide  extraordinaire  et  ont  assimilé  les 
ielithyosiques  à de  véritables  monstres. 

Huissier  de  Sauvages,  cité  parllébra  (1),  donne  une 
relation  d’un  cas  de  lèpre  ichl/ii/ose  qu’il  considère 
comme  synonyme  de  V impétigo  excorlicalioa , de  son 
temps  (d  de  Yalburras  riigra  d’Avicenne,  et  qu’il  définit 
dans  les  termes  suivants:  « est  eu  in  quir  diuersae  corpo 
ris  parles  legnnlur  squumis  siccis,  a Un  dis  successive  supre- 
incombenlibus  codent  modo  nique  online  quo  squumoe 
piscium.  » Plus  loin,  et  ici  nous  sommes  alors  en  présence 
d’une  exagération  quasi  fabuleuse  des  faits  observés, 
l’auteur  nous  parle  d’un  malade  chez  lequel  les  écailles 
avaient  non  seulement  l’aspect  de  celles  des  poissons, 
mais,  mi  outre,  en  avaient  Pudeur! 

Dans  le  courant  du  XVIII*  siècle,  et  dans  les  premières 
années  du  siècle  dernier,  l’attention  du  monde  savant  fut 
attirée  par  l’apparition  d'un  cas  désormais  célèbre  dans  les 
annales  de  la  dermatologie.  Ce  cas  d’iehlhyose  familiale 
est  celui  delà  famille  Lambert,  dont  les  pérégrinations  en 
Europe  lurent  l'objet  de  nombreuses  descriptions.  L’Ir- 
landais Lambert,  atteint  d’ichthyose  cornée,  donna  le 


(1)  Hébra  et  Kaposi,  loco  cilalo. 


jour  à des  enfants  atteints  de  la  même  affection.  Cette 
famille  d'ichthyosiques  eut  successivement  pour  historio- 
graphes : Jean  Machin  (1732),  Henri  Backer  (1755),  Tilé- 
sius,  Baniva,  Geoffroy  Saint-Hilaire.  Voici  d’après  Rayer 
une  description  rapide  de  deux  frères  membres  de  cette 
famille  célèbre,  communément  désignée  sous  le  nom  de 
race  d’hommes  porcs-épics  : « L’un  était  alors  âgé  de 
22  ans  et  l'autre  de  14;  l’aîné  avait  le  corps  entièrement 
épineux,  si  l’on  en  exceptait  la  tête  et  le  dedans  des  pieds 
et  des  mains.  Le  cadet  était  nu  dans  quelques  endroits, 
particulièrement  à la  poitrine;  mais  des  lâche s brunes 
indiquaient  assez  qu’il  deviendrait,  avec  l’àge,  aussi  cou- 
vert d’épines  que  son  frère.  Les  épines,  sur  le  dessus  de  la 
main,  étaient  très  larges  et  pouvaient  être  comparées, 
pour  leur  diamètre,  aux  tuyaux  des  porcs-épics.  Celles  qui 
entouraient  les  mamelles  ressemblaient  davantage  à des 
écailles  : c’étaient  de  petites  lames  longues,  très  nombreu- 
ses, extrêmement  rapprochées,  verticalement  implantées 
dans  la  peau.  Cet  épaississement  de  l’épiderme  et  des  poils 
semblait  l’effet  d’une  maladie  transmise  par  voie  <\' héré- 
dité, mais  seulement  de  mâle  en  mâle.  On  comptait  déjà 
cinq  générations  atteintes  de  ce  vice  de  conformation.  »(1) 
Dépouillée  des  interprétations  fabuleuses  dont  la  parait 
l’imagination  des  foules  et  qu’accréditait  l’étonnement  du 
monde  savant,  l’ichtyose,  dans  les  premières  années  du 
XIX*  siècle,  devient  l’objet  de  descriptions  nombreuses 
qui  gagnent  de  précision  en  se  multipliant.  Son  histoire 
scientifique  date,  en  effet,  de  l’époque  où  Pleck,  Robert 
Will  iam  à l’étranger,  Alibert  en  France,  jettent  les  fon- 


(1)  Rayer.  — Traité  théor.  et  prat.  des  maladies  de  la  peau,  1835, 

p.  618. 
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dements  des  grandes  classifications  dermatologiques. 
Désormais  richthvose  appartient  à la  grande  famille  noso- 
logique des  dermatoses.  William,  Bateman,  Alibert la  dis- 
tinguent nettement  des  autres  allections  squameuses,  ou 
desquamatives,  et  mettent  bien  en  relief  la  symptomato- 
logie de  cette  affection  que  caractérise  essentiellement 
nn  état  d’induration  et  de  sécheresse  habituelle  de  cer- 
tains territoires  cutanés  accompagné  de  production  squa- 
meuse. Ces  auteurs  et  \\  illiam  en  particulier,  eurent  le 
mérite  de  s’attacher,  moins  à l’élude  des  formes  les  plus 
remarquables  de  cette  affection,  qu’aux  manifestations 
d’intensité  moindre,  mais  assurément  plus  fréquentes  et 
d’un  intérêt  tout  aussi  vif  pour  les  recherches  (h*  l’anato- 
mo-clinique. 

A Bayer  revient  le  mérite  d’avoir  classé  l’ichlhyose  au 
rang  des  vices  de  conformation  congénitaux  ou  acquis. 
C’est  là  une  notion  d’une  haute  importance,  car,  dans  ces 
dernières  années,  la  théorie*,  généralement  acceptée,  qui 
ne  veut  voir  dans  richlhyose  qu’une  difformité  cutanée 
congénitale,  a été  trèsingénieusement  battueen  brèche  par 
un  des  représentants  les  plus  autorisés  de*  l’Ecole  ita- 
lienne, le  Dr  Tommasoli  (de  Modène). 

Avec  les  remarquables  travaux  de  Wilson,  qui  cepen- 
dant laissent  subsister  encore  une  confusion  regrettable 
entre  l’ichlhyose  vraie  et  une  affection  d’aspect  similaire, 
l’ichthye  sébacée,  la  symptomatologie  est  définitivement 
constituée.  Mais,  si  l’accord  existe  sur  ce  dernier  point 
parmi  les  maîtres  contemporains  de  la  dermatologie, 
l’anatomie  pathologique  et  surtout  l’étiologie  et  la  patho- 
génie de  cette  affection  offrent  encore  bien  des  points 
obscurs  aux  investigations  de  la  science. 


CHAPITRE  II 


SYMPTOMATOLOGIE 


Objectivement,  l'ichthyose  se  caractérise  par  un  état 
de  sécheresse  et  de  rugosité  du  tégument  sur  lequel  font 
saillie,  suivant  l’intensité  des  cas,  de  fines  écailles  lamel- 
leuses  ou  de  véritables  squames  épidermiques  extrême- 
ment adhérentes  et  disposées  en  couches  plus  ou  moins 
denses.  On  observe  également  dans  les  formes  accusées 
de  l'affection,  des  nodules  hypertrophiques  saillants,  dont 
le  relief  à la  surface  du  derme  affecte  un  certain  air  de 
parenté  avec  les  excroissances  acuminées  du  porc-épic. 
En  nous  fondant  sur  les  manifestations  objectives  de 
l’ichthyose,  nous  passerons  rapidement  en  revue  les 
diverses  variétés  morphologiques  de  cette  affection. 

Dans  ses  degrés  les  moins  accusés,  l’ichtyose  se  con- 
fond ave  la  xérodermie  que  Dühring  définit  : « un  état  de 
sécheresse  et  de  rugosité  de  la  peau  avec  plus  ou  moins 
d’exfoliations  furfuracées,  mais  sans  formation  de 
squames  lamelleuses.  (1) 

A un  degré  plus  accentué,  de  petites  écailles  isolées,  du 
volume  d’un  grain  de  chènevis  (selon  l’expression  de 


(1)  Dühring.  — Traité  des  maladies  de  la  peau  (trad...). 
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llébra),  adhérentes  |>ar  leur  centre  et  se  détachant  de 
l’épiderme  par  leur  périphérie,  donnent  à la  peau  un 
aspect  farineux.  C’est  Yichthyose  pyliriasique  de  Hardy. 

En  s'inspirant  des  variétés  de  pigmentation  et  de  la 
forme  des  squames  épidermiques,  les  auteurs  ont  décrit 
comme  variété  de  l’ichthyose  simple.une  ichlhyose  nacrée, 
Y ichlhyosis  nilida  d’Alibet.  dont  les  squames  minces  ont 
des  1-00018  brillants  et  argentés.  Ce  serait  là  une  des  for- 
mes les  plus  répandues  de  l’affection. 

On  a cité  encore  une  ichlhyose  noire,  Y ichlhyosis  nigri- 
cans , caractérisée  par  des  squames  noirâtres  ; un e ichlhy- 
ose blanche  ‘^'ichlhyosis  ulba  , caractérisée  par  des  squa- 
mes très  blanches. 

Par  analogie  avec  la  texture  épidermique  du  serpent, 
on  a encore  décrit  une  ichlhyose  serpentine , aux  écailles 
larges  et  aplaties,  de  configuration  polygonale. 

Sous  le  nom  d 'ichlhyose  lichénoïde  on  désigne  une  va- 
riété «pii  se  présente  avec  un  aspect  fendillé  analogue 
aux  lichénifications  secondaires  de  la  peau. 

Ce  premier  groupe,  dont  les  variétés  reposent  sur  des 
différences  plus  ou  moins  tranchées  de  pigmentation  et 
sur  des  inégalités  «h-  volume  cl  de  configuration  des 
sijuames  généralement  peu  épaisses,  réalise  ce  que  l’on 
désigne  sous  le  nom  d’ichlhyose  simple.  Suivant  l'àge  du 
malade  et  l'intensité  de  l’affection,  et  aussi,  suivant  que 
l’on  a fait  appel  ou  non  à un  traitement  opportun,  les 
squames  épidermiques  peuvent  se  former  en  couches 
épaisses  constituant  de  véritables  strates  de  coloration 
variée.  Mais  il  està  remarquer  que,  « même  dans  les  cas 
où  l’affection  est  légère,  la  peau  a une  teinte  jaune  sale, 
comme  si  les  soins  de  propreté  avaient  été  depuis  long- 
temps négligés;  et  les  frottements  que  l’on  exerce  sur  la 
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peau  déterminent  un  bruit  spécial  d’autant  plus  intense 
que  la  peau  est  plus  rude  ».  (1) 

Par  opposition  à ce  premier  groupe  morphologique, 
les  auteurs  qui  ont  traité  de  l’ichtyose  ont  décrit,  sous 
le  nom  d'ichthyose  cornée,  telle  forme  de  cette  affection 
dont  la  caractéristique  essentielle  réside  dans  un  épaissis- 
sement volumineux  des  squames  ou  des  nodules  épider- 
miques. L’ichthyose  cornée  comprend  elle-même  deux 
subdivisions  : Y ichlhyosis  sauriasis,  qui  se  présente  sous 
la  forme  d’écailles  très  larges,  épaisses  et  aplaties,  don- 
nantaux  territoires  cutanés  qui  en  sont  recouverts  l’aspect 
d’une  carapace  dure,  d’une  peau  de  crocodile.  Une  deu- 
xième variété  de  l’ichthyose  cornée,  non  moins  étrange 
d’aspect,  est  la  forme  dite  ichlhyosis  hyslrix.  Elle  est 
caractérisée  par  des  élevures  de  hauteur  inégale  « mous- 
ses ou  pointues,  plus  ou  moins  saillantes,  plus  ou  moins 
acuminées  »,  se  dressant  à la  surface  du  derme  à la  façon 
des  aiguilles  du  porc-épic. 

La  division  que  nous  venons  de  donner  des  différentes 
ichtyoses  est  quelque  peu  artificielle.  En  réalité,  les 
différentes  formes  précédentes  que  nous  venons  de 
décrire  peuvent  se  trouver  fusionnées  chez  un  même 
individu.  Tel  département  cutané  nous  présentera  de 
l’ichtyose  blanche,  alors  que  tel  autre,  plus  exposé  aux 
poussières  du  dehors  et  mieux  fait  pour  retenir  les 
crasses  qui  peuvent  se  greffer  plus  facilement  sur  un 
épiderme  morphologiquement  défectueux,  réalisera  de 
Y ichly  os  is  aigrie  a ns. 

De  même,  la  forme  des  écailles,  l’épaississement  de 


(1)  Uürhing,  loc.  cil.  p.  459. 
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l’épiderme  pourront  sur  un  même  sujet  accuser  des 
degrés  et  des  modalités  différentes  variant  avec  le  terri- 
toire affecté. 

Mais,  quelle  que  soit  la  variété  anatomique  de  l’ich- 
thyose,  ses  localisations  générales  demeurent  invaria- 
blement les  mêmes.  Les  régions  du  corps  les  plus 
atteintes  sont  les  surfaces  d’extension  : la  partie  posté- 
rieure du  tronc,  la  partie  postéro-externe  des  bras  et  des 
avant-bras,  le  sommet  du  coude.  Aux  membres  inférieurs, 
la  partie  antérieure  et  antéro-externe  de  la  cuisse  et  de  la 
jambe,  le  genou.  Il  esta  remarquer  que  les  régions  affec- 
tées sont  rigoureusement  symétriques.  Au  contraire,  au 
niveau  des  grandes  articulations,  les  plis  de  flexion  : pli 
du  coude,  creux  poplité,  aisselle,  pli  inguinal,  demeurent 
constamment  indemnes,  et  cela  en  raison  de  l’abondance 
de  la  transpiration  qui  se  produit  en  ces  différents 
points. 

L’affection  est  fruste  ou  se  montre  à peine  sensible  au 
niveau  des  extrémités:  cheville,  poignet,  face  dorsale  du 
pied  et  de  la  main.  Il  est  à remarquer  cependant  que,  « à 
la  paume  des  mains  et  à la  plante  des  pieds,  la  peau  est 
plus  ou  moins  sèche  et  froncée  et  présente,  au  lieu  de  plis 
normaux  qui  permettent  les  mouvements,  des  sillons 
profonds  et  creux.  » 

La  face  est  le.  plus  souvent  respectée,  mais,  dans  les 
cas  où  elle  est  atteinte,  l’ichlhyose  ne  s’y  manifeste  le 
plus  souvent  que  par  une  légère  desquamation  furfuracée 
au  niveau  des  joues,  du  front  et  des  oreilles.  Le  cuir  che- 
velu est  ordinairement  sec,  parfois  écailleux,  les  cheveux 
sont  peu  abondants. 

Parle  fait  de  l’épaississement  épidermique,  la  fonction 
pilo-sébacée  est  annihilée  au  niveau  des  parties  malades. 
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D’ailleurs,  même  dans  les  régions  dëpourvuesde  squames, 
les  poils  sonl  rares  sur  la  peau  des  ichthyosiques.  Ceux 
qu’on  y découvre  sepréSententatrophiés,secs  et  cassants  ; 
les  cheveux  et  les  sourcils  sont  clairs.  Les  ongles, 
bien  que  très  rarement  atteints,  sonl  parfois  le  siège 
d’altérations  très  prononcées  ; il  sont  alors  durs  et 
cassants. 

La  peau  des  ichthyosiques  présente  parfois  des  sillons 
(issu  rai  res  qui  peuvent  devenir  le  siège  d’eczématisations 
inflammatoires  très  douloureuses  et  produire  des  altéra- 
tions d’une  gravité  toute  particulière.  Au  contraire  de  ce 
qui  se  passe  normalement  sur  les  peaux  saines,  les  pli- 
catures imprimées  par  le  toucher  au  tégument  d’un 
ichthyosique  ne  s’effacent  qu’avec  une  certaine  lenteur,  la 
peau  ne  revenant  pas  spontanément  sur  elle-même.  Cette 
diminution  d’élasticité  s’explique  d’ailleurs  par  la  dimi- 
nution et  par  l’altération  des  fibres  élastiques  du  réseau 
intra-dermique. 

Telle  est,  esquissée  dans  ses  grandes  lignes,  la  physio- 
nomie objective  de  l’ichthyose.  Sa  caractéristique  essen- 
tielle consiste  dans  un  état  de  sécheresse  de  la  peau. 
Cette  xérodermie,  qui  est  un  phénomène  constant,  s’ac- 
compagne de  la  formation  incessante  desquames  sèches, 
extrêmement  adhérentes  et  persistantes,  qui  ne  se  déla- 
chentque  très  lentement  et  seulement  pour  faire  place  à 
une  nouvelle  production  squameuse  non  moins  adhérente. 

L’ichthyose  ne  donne  généralement  lieu  à aucun  symp- 
tôme subjectif  important,  mais  elle  s’accompagne  quel- 
quefois de  démangeaisons  légères.  Dühring  fait  observer 
que  ces  démangeaisons  se  produisent  surtout  quand  la 
peau  est  exposée  à l’air  et  qu’elles  peuvent  devenir  alors 
particulièrement  pénibles  la  nuit  si  le  sujet  se  découvre. 

D'après  Thibierge,  l’état  de  sensibilité  de  la  peau  au 
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niveau  des  plaques  ichthyosiques  varierait  avec  le  déve- 
loppement plus  ou  moins  considérable  des  lésions.  Pour 
cet  auteur,  elle  serait  beaucoup  moins  atteinte  qu’on  ne 
pourrait  le  supposer  a priori. 

Pour  ce  qui  est  de  la  sensibilité  thermique,  le  froid 
affecterait  particulièrement  les  sujets  atteints  d'ichtbyose. 

Une  chose  remarquable  au  cours  de  cette  affection,  c’est 
l’absence  de  tout  retentissement  viscéral.  En  effet,  la 
fonction  physiologique  de  la  peau  dans  son  rôle  d’organe 
éliminateur,  étant  profondément  viciée,  et  les  phénomènes 
de  sudation  réduits  à un  minimum,  on  pourrait  s’attendre 
à trouver  chez  les  ichthyosiques  des  troubles  de  conges- 
tion viscérale  analogues  à ceux  que  l’on  observe  chez  les 
animaux  expérimentalement  revêtus  d’un  enduit  ver- 
nissé. Cependant  rien  de  pareil  ne  se  produit  chez  les 
sujets  atteints  d’ichlhyose. 

Chez  les  animaux  soumis  à un  vernissage  dans  les  expé- 
riences de  Fourcault,  on  ne  tardait  pas  à constater  de 
l’albuminurie.  < liiez  les  ichthyosiques  on  ne  retrouve 
aucune  trace  de  celle  affection.  Sur  ce  point  on  est  en 
présence  de  constatations  très  nettes  de  la  part  des 
auteurs  1 qui  se  sont  livrés  à des  recherches  à ce  sujet. 

Par  contre,  les  ichthyosiques  ont  une  tendance  mar- 
quée à présenter  de  la  gravcllè  urique  ou  oxalique.  Des 
faits  de  cet  ordre  sont,  en  effet,  signalés  par  Bouchard (2). 

Signalons  encore  — à titre  exceptionnel  — un  cas  de 
lésions  îles  reins  dans  l’ichtyose  généralisée,  caractérisé 


(1)  Lecorché  et  Talamon.  — Traité  de  l’albuminurie  et  du  mal 
de  Bright,  cité  par  Thibiergc  (Dict.  Encycl.  Art.  Ichlyose,  p.  d7l). 

[2)  Bouchard.  — Traité  des  maladies  par  ralentissement  de  la 
nutrition. 
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par  un  état  d’aplasie  artérielle  ayant  entraîné  la  mort  par 
urémie  (1  ). 

Nous  n’insisterons  pas  sur  les  troubles  de  la  fonction  su- 
dorale  chez  les  ichthyosicjues,  car  il  n’existe  aucun  désac- 
cord sur  ce  point  de  la  part  des  auteurs.  Cette  fonction  est 
diminuée  ou  même  fait  complètement  défaut  au  niveau  des 
parties  atteintes.  Elle  est  exagérée,  au  contraire,  et  équi- 
vaut véritablement  à une  fonction  de  compensation  dans 
les  endroits  qui  ne  sont  atteints  d’aucune  altération  épider- 
mique. On  comprend,  d’après  ces  données, que  les  lésions 
de  l’ichthyose  soient  moins  apparentes  aux  époques  favo- 
rables au  meilleur  fonctionnement  de  la  peau,  c’est-à-dire 
pendant  les  chaleurs  de  l’été. 

Désaffections  cutanées,  telles  que  l’eczéma,  l’impétigo, 
et,  plus  souvent  encore,  de  simples  rougeurs  provoquant 
des  démangeaisons  intenses, peuvent  se  greffer  sur  la  peau 
des  ichthyosiques.  Chez  les  femmes  qui.  pour  un  certain 
nombre  d’auteurs,  seraient  moins  fréquemment  atteintes 
d’ichtyose  que  les  hommes,  cette  dernière  affection  serait 
souvent  accompagnée  de  dysménorrhée  pseudo-membra- 
neuse (2). 

En  général,  les  muqueuses  sont  respectées  par  l’ich- 
tliyose  et,  jusqu’à  ces  dernières  années,  on  considérait, 
en  effet,  comme  erronées  les  observations  qui  avaient 
trait  à cette  localisation  spéciale.  Mais,  si  on  a rattaché 
avec  raison,  suivant  les  cas,  à la  leucoplasie  buccale (3) 
ou  au  n ce  vu  s verruqueux  (4)  des  affections  spéciales 


(1)  Bezançon  et  Pialot.  — Bull,  de  la  Société  Anatomique , 1896, 
p.  388. 

(2)  Barthélemy.  — Note  à la  traduction  de  Dühring,  p.  461. 

(3)  Samuel  Plumbe  cité  par  Laitier  (Ann.  Der/n..,  1868,  p.  55). 

(4)  Church,  cité  par  Thibierge. 


étrangères  à I’ichthyose,  on  est  bien  obligé  d’admettre 
aujourd  hni,  tout  an  moins  à litre  exceptionnel,  certaines 
altérations  des  muqueuses  chez  des  sujets  atteints  de  celle 
a (ïection . 

En  raison  même  de  la  singularité  du  cas,  nous  croyons 
intéressant  de  reproduire  en  la  résumant  l’observation 
présentée  par  Tbibierge  à la  Société  de  Dermatologie  au 
cours  de  l’année  1892. 

C’est  une  observation  des  plus  curieuses  des  localisa- 
tions paratypiques  de  l’iclityose  (1). 


Observation  Première 

Cas  extraordinaire  d'irhtliyose  généralisée  avec  altérations  des  muqueuses 

buccale  et  nasale 


Ichlhvose  généralisée  ayant  débuté  à l’âge  de  15  jours 
chez  un  enfant  dans  la  famille  duquel  on  no  connaît  pas 
d’autres  cas  de  cette  affection.  Lésions  généralisées  d’ieh- 
tlivose  cornée  sur  touteMa  surface  cutanée  avec  exagéra- 
lion  des  lésions  ichl/ujosis  hystrix)  sur  les  parties  cen- 
trales do  la  face,  sur  la  face  dorsale  des  mains  et  des  pieds 
ainsi  que  sur  la  surface  de  flexion  des  articulations  des 
membres  supérieurs  et  inférieurs.  Etat  séborrhéique  avec 
alopécie  presque  absolue  du  cuir  chevelu,  des  régions 
ciliaires  et  sourcilières.  Etat  plissé  avec  épaississement 
de  l’épithélium  des  muqueuses  buccale  et  nasale.  Opacités 
superficielles  limitées  à la  partie  centrale  des  deux  cornées 
avec  développement  de  vaisseaux  à la  périphérie  de  la 
cornée  et  sur  la  conjonctive.  Sécrétion  sudorale  totale- 


1)  Annales  île  dermatologie  et  syphiligraphie  , 18S2,  p 717 


ment  abolie.  Sécrétion  sébacée  également  modiliée  en 
certaines  régions,  concrétée  au  cuir  chevelu  en  produc- 
tions épaisses  et  étendues. 

Lejeune  E.  B...,  âgé  de  12  ans,  est  entré  le  (J  mai 
1892  à l’Hôpital  Saint-Louis,  service  de  M.  le  docteur 
Bernier. 

Antécédents  héréditaires. — Père  et  mère  bien  portants. 
La  mère  n’a  jamais  eu  de  fausse  couche.  Un  frère  est  âgé 
de  10  ans,  une  sœur  de  8 ans,  tous  les  deux  bien  confor- 
més ; pas  de  lésions  cutanées,  pas  de  maux  d’yeux. 

Antécédents  personnels.  — L’enfant  est  originaire  du 
département  de  l’Yonne,  d’une  commune  où  personne  n'a. 
jamais  entendu  parler  d’aucune  maladie  analogue  à celle 
dont  il  est  atteint.  A l’àge  de  quinze  jours  on  a remarqué 
sur  le  nez  la  présence  d’une  tache  de  la  grandeur  d’une 
pièce  de  50  centimes,  qui  s’est  agrandie  peu  à peu.  Vers 
l’âge  de  6 mois,  ses  mains  ont  été  envahies,  puis  les 
pieds  et  ensuite  rapidement  les  lésions  se  sont  étendues  à 
toute  la  surface  cutanée. 

L’enfant  n’a  jamais  eu  de  cheveux,  sa  vue  a toujours 
été  faible. 

Etal  actuel.  - L’enfant  mesure  I m.  32  et  pèse  31  kilogr. 
Rien  à noter  dans  le  développement  et  la  forme  du  sque- 
lette, qui  parait  normal.  Les  dents  sont  régulières,  de  con- 
formation normale.  Le  lobule  de  l’oreille  est  adhérent; 
mais,  sauf  le  caractère,  l’enfant  ne  présente  pas  l’aspect 
extérieur  des  dégénérés  et  des  idiots.  Les  fonctions  diges- 
tives sont  bonnes.  L cillant  est  d’un  caractère  doux, paraît 
manquer  plutôt  d’instruction  que  d’intelligence. 

Nous  n insistons  pas  sur  les  localisations  anormales  du 
revêtement  cutané  qui  se  trouvent  résumées  en  tête  de 
I obser\ ation , mais  nous  reproduisons,  en  raison  de  leur 
exceptionnelle  particularité,  les  lésions  des  muqueuses. 


Ccwilé  buccale.  — La  muqueuse  linguale  a une  colora- 
tion normale,  tirant  cependant  un  peu  sur  le  gris  à la  base 
des  papilles;  on  y voit  des  sillons  assez  superficiels,  la 
plupart  allongés  dans  le  sens  antéro-postérieur,  large- 
ment espacés  cl  présentant  à un  très  léger  degré  l’aspect 
dit  scrotal  ; les  papilles  fongilbrmes  sont  légèrement  hy- 
pertrophiées cisaillantes.  La  muqueuse  des  joues,  dans 
toute  son  étendue  et  toute  sa  hauteur,  offre  une  légère 
teinte  opaline  et  est  sillonnée  de  dépressions  linéaires, 
plus  prononcées  que  celles  de  la  langue,  le  plus  grand 
nombre  disposées  dans  le  sens  antéro-postérieur,  quel- 
ques-unes entrecroisées  au  voisinage  de  la  commissure 
labiale  où  elles  sont  plus  nombreuses  et  présentant  assez 
nettement  l’aspect  scrotal.  Sur  les  gencives  la  muqueuse 
a sa  coloration  normale  sans  sillons.  Il  en  est  de  même 
des  lèvres.  Sur  le  boni  libre  de  celles-ci,  la  muqueuse  a 
un  aspect  grisâtre  et  des  sillons  antéro-postérieurs  assez 
prononcés. 

Muqueuse  des  voies  respiratoires  et  supérieures.  — Lxa- 
men  de.M.  le  docteur  Leubert-Barlon. 

Fosses  nasales.  — A gauche  et  sur  la  cloison,  rougeur 
très  considérable  avec  piqueté  sanguinolent,  aspect  qua- 
drillé de  la  muqueuse  avec  do-*  sillons  peu  profonds, 
s'étendant  sur  toute  la  région  de  la  sous-cloison  ; rien 
d’anormal  sur  la  muqueuse  des  cornets  inférieurs.  A gau- 
che. catarrhe  hypertrophique  du  cornet,  Lxainen  de  la 
cloison:  pas  de  piqueté  ni  d’aspect  quadrillé. 

Pharynx  nasal . — Rien  d’anormal,  sauf  une  rougeur 
très  intense  de  la  partie  supérieure  du  voile  du  palais  et  de 
la  luette.  L'épiglotte  est  très  rouge,  comme  desquamée  ; 
on  ne  trouve  rien  d’anormal  dans  le  pharynx. 

Du  côté  de  l'appareil  oculaire,  l’examen  pratiqué  parle 
docteur  Trousseau  dénote  sur  la  partie  centrale  des  deux 


cornées,  occupant  environ  le  1 [4  do  la  membrane,  une  in- 
filtration superficielle,  plus  étendue  en  largeur  qu’en  hau- 
teur, parsemée  de  très  lines  rougeurs.  Les  parties  supérieure 
et  inférieure  de  la  cornée  restent  transparentes, mais  elles 
sontsillonnées  par  des  vaisseaux  plus  gros  qui  se  rendent 
au  bord  des  surfaces  infiltrées.  11  existe  un  blépharo- 
spasme  assez  marqué,  de  l’injection  de  la  conjonctive,  du 
larmoiement.  Les  paupières  retournées  montrent  quelques 
follicules  développés  sur  la  conjonctive,  mais  ce  ne  sont 
pas  de  vraies  granulations.  La  kératite  semble  donc  tenir 
ou  à l’état  général  du  malade,  ou  être  un  phénomène  ana- 
logue à celui  qu’on  observe  du  côté  des  téguments.  Le 
siège  exclusivement  central  de  la  kératite,  l’intégrité  du 
segment  supérieur  de  la  cornée  excluent  l’idée  d’une  kéra- 
tite d’origine  granuleuse.  L'enfant,  à la  façon  des  sujets 
atteints  de  cataracte  centra  le,  voit  assez  bien  à l’aube. 


CHAPITRE  III 


ÉTIOLOGIE  - EVOLUTION 


Une  notion  accréditée  autrefois  dans  le  domaine  publie, 
notion,  est-il  besoin  de  le  dire,  fondée  sur  des  documents 
inexacts,  mais  bien  faite  pour  séduire  encore  l’imagina- 
tion populaire,  attribuait  la  plus  grande  fréquence  de 
l’ichthyose  aux  populations  riveraines  de  la  mer  ou  des 
rivières  poissonneuses,  tout  particulièrement  aux  popu- 
lations du  Berry  en  France,  aux  habitants  du  Paraguay 
dans  l'Amérique  du  Sud.  aux  Antilles,  à Haïti.  En  réalité, 
il  n’exislc  pas  de  distribution  géographique  de  l’iehlhyosc, 
et  tout  ce  qu’il  est  permis  d’avancer,  en  se  fondant  sur  les 
données  rigoureuses  de  l’observation  actuelle,  est  la  plus 
grande  fréquence  de  celle  affection  dans  les  campagnes. 
Sur  douze  cas  observés  par  M.  le  professeur  agrégé 
Brousse  (1),  aucun  n’est  apparu  dans  nos  centres  urbains, 
tous  dans  les  campagnes  ou  dans  les  agglomérations 
rurales. 

On  a dit  de  cette  affection  qu'elle  était  rare;  et  cela 
est  vrai  peut-être  si  l’on  considère  l’iehlhyose  comme 
une  véritable  maladie  de  peau  évoluant  à la  façon  d’une 


(1)  Brousse.  — Leçons  du  mercredi,  mai  1*J02. 


affection  inflammatoire,  mais  d’une  façon  torpide.  Pour- 
tant si  l’on  admet  la  notion,  plus  généralement  acceptée 
par  les  auteurs,  d’un  vice  de  conformation  congénital, 
l’ichthyose  peut  être  considérée  comme  une  affection 
relativement  fréquente.  Déjà  Rayer,  qui  écrivait  dans  la 
première  moitié  du  siècle  dernier,  la  considérait  comme 
telle  : « L’ichthyose  n’est  pas  une  maladie  très  rare  en 
France,  j’en  ai  observé  plus  de  quarante  cas  ».  Dühring(l) 
estime  que  celle  affection  est  beaucoup  plus  commune  que 
ne  le  font  supposer  ces  chiffres. 

A notre  avis,  cette  fréquence  apparaîtrait  plus  grande 
encore  si  l’on  se  reportait,  non  plus  seulement  aux  mani- 
festations les  plus  apparentes  de  l’affection,  mais  encore 
aux  formes  atténuées  et  frustes,  aux  xérodermies  pilai- 
res de  la  face  externe  des  bras  et  des  jambes,  qu’on 
observe  surtout  sur  les  sujets  slrumeux  ; à la  région  sour- 
cilière, à un  degré  plus  atténué  encore,  « car  ce  sont  là 
autant  de  manifestations  d’une  véritable  ichthyose  consti- 
tutionnelle » (2). 

L’influence  du  sexe,  du  régime  et  des  conditions  socia- 
les, en  général,  ne  saurait  entrer  en  part  dans  l’appariticn 
de  l’iehthyose.  Sa  répartition  serait  à peu  près  égale  chez 
les  hommes  et  chez  les  femmes,  pour  Gaskoin  ; pour  Ka- 
posi, l'affection  appartient  aux  deux  sexes,  à toutes  les 
races  et  à toutes  les  classes  de  la  société.  Plus  récemment, 
lommasoli  admettait  une  plus  grande  fréquence  de  l’ich- 
thyose  dans  le  sexe  masculin. 

I ne  notion  étiologique  d’une  toute  autre  valeur  est 
celle  de  l’hérédité.  L’ichthyose,  en  effet,  est  très  fréquein- 


(1)  Dühring. — Traité  des  maladies  de  la  peau,  Irad.  Barthélemy 
etColson,  p.  462. 

(2)  Besnier  et  Doyon.  — Note  à la  traduction  de  Kapbsi,  p.  1(X) 
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tnent  h é réel  i la  ire,  et  l’on  cite  des  rares  d’ichthyosiques  où 
I a flection  a pu  se  transmettre  sans  interruption  pendant 
de  nombreuses  générations  : quatre  dans  le  cas  de  la 
famille  Lambert,  six  dans  le  cas  rapporté  par  Naylcr. 
Mais,  si  l'hérédité  est  manifeste  dans  un  très  grand  nom- 
brede  cas,  elle  ne  se  traduit  pas  fatalement  chez  tous  les 
descendants  d’une  souche  ichthyosique,  etc  est  ainsi  «pie, 
dans  le  cas  de  la  famille  Lambert,  les  femmes  étaient 
exemptes  de  ce  vice  héréditaire.  L’hérédité  del’ichthyose 
peut  franchir  une  génération  ; elle  peut  aussi,  après  s’être 
manifestée  en  ligne  directe,  apparaître  dans  une  branche 
collatérale. 

A côté  des  observations  nombreuses  où  l’hérédité  appa- 
rail  comme  un  facteur  étiologique  important,  il  en  est 
d’autres,  nombreuses  également,  où  elle  ne  se  manifeste 
nullement.  Dans  le  cas  des  deux  frères  Brayer,  rapporté 
par  Rayer,  les  parents  et  les  soeurs  de  ces  deux  iehthyo- 
siques  ne  présentaient  aucune  trace  de  celte  affection. 
Dans  deux  cas  que  nous  signalait  récemment  M.  le  pro- 
fesseur Brousse,  de  deux  enfants,  Agés  l’un  de  2 ans,  ; 
l’autre  de  5 ans,  on  ne  relevait  dans  les  antécédents  des 
parents  et  de  la  famille  aucune  trace  d’ichlhyose.  Nous  • 
avons  également  interrogé  l’hérédité  du  petit  sujet  qui 
fait  l'objet  de  notre  observation  inédite,  elle  est  égale- 
ment muette  sur  ce  chapitre. 

D’après  les  statistiques  de  Gaskoin,  portant  sur  un 
nombre  assez  considérable  de  sujets  ichthyosiques,  on 
ne  peut,  dans  la  moitié  des  cas,  invoquer  avec  certitude 
l’hérédité.  Aussi  nous  ne  saurions  nous  prononcer  sur  la 
valeur  de  ce  facteur  étiologique.  Nous  constatons  sim- 
plement qu’il  est  d'une  importance  très  appréciable  dans 
un  très  grand  nombre  de  cas  ; mais  il  ne  saurait  à lui 
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seul,  comme  le  veut  Thibierge,  résumer  toute  l'éliologie 
de  l’ichthyose. 

Si  donc  Fichthyose  n’apparaît  pas  fatalement  chez  des 
sujets  dont  les  parents  étaient  atteints  de  la  même  affec- 
tion, nous  devons  nous  demander  si  elle  ne  serait  pas  en 
rapport,  ou  tout  au  moins  si  elle  ne  coïnciderait  pas  le 
plus  souvent  avec  telle  affection  ou  tel  mauvais  état  géné- 
ral organique,  manifeste  ou  non,  chez  les  ascendants.  Ici 
encore  bien  des  observations  contradictoires,  bien  des 
opinions  divergentes  émises  par  les  auteurs,  ne  laissent 
pas  d’obscurcir  l’étiologie  de  Fichthyose. 

On  a,  bien  entendu,  invoqué  dans  les  familles  les  affec- 
tions morales,  les  chagrins,  les  émotions  vives,  les  envies 
survenues  au  cours  de  la  grossesse,  pour  expliquer  la 
venue  des  enfants  ichthyosiques.  Sans  nous  arrêter  à ces 
interprétations  simplistes,  nous  citerons  tout  d’abord 
l’opinion  de  deux  dermatologistes  éminents,  l’un  étranger, 
l’autre  Français,  qui  considèrent  les  ichthyosiques  comme 
des  sujets  très  bien  portants,  sans  tare  organique  per- 
sonnelle ou  héréditaire.  Pour  Dühring,  les  parents  des 
enfants  ichthyosiques  sont  ordinairement  bien  portants 
etindemnesde  toute  tare  constitutionnelle  (1).  En  France, 
M.  Doyon  (2)  partage  la  même  opinion  et  soutient  que 
F « ichthyose  n’est  accompagnée  d’aucun  trouble  appré- 
ciable de  la  santé  et  que  les  ichthyosiques  sont  en  général 
robustes  et  bien  portants  ». 

Hâtons-nous  de  dire  que  la  très  grande  majorité  des 
auteurs,  aussi  bien  en  France  qu’à  l’étranger,  ne  partage 
nullement  la  manière  de  voir  de  Dühring  et  de  Doyon. 


(1)  Dühring,  Traité  des  maladies  cutanées,  page  461. 

(2)  Doyon,  Traité  de  thérap.  des  maladies  cutanées. 


28  — 


Pour  Robin  (1),  la  plupart  des  enfants  ichthyosiques 
sont  nés  avant  terme. 

Chez  la  mère,  l'hydramnios  serait  fréquente  pendant  la 
grossesse  (John  Cahot).  La  consanguinité  des  parents 
aurait  une  influence  hors  de  doute.  Les  enfants  ichthyo- 
siques présenteraient  fréquemment  des  troubles  dystro- 
phiques, tels  que  de  la  surdité,  du  mutisme,  de  la  faiblesse 
de  la  vue,  des  accidents  névropathiques. 

L'opinion  la  plus  généralement  accréditée  est  que  les 
ichthyosiques  sont  plutôt  des  sujets  grêles  et  maladifs. 
Dans  une  étude  très  approfondie  sur  la  question,  Tomma- 
soli  (de  Modène\  s’appuyant  sur  les  observations  de 
Fagge.  de  \ ciel,  de  Lewin,  et  sur  ses  propres  observa- 
tions, estime  (pie  les  sujets  atteints  d’ichlhyose  se  présen- 
tent toujours  « mal  développés,  avec  les  caractères  de  la 
puberté  très  tardifs  ou  nuis,  vivant  dans  des  conditions  de 
santé  toujours  mauvaises,  très  sensibles  au  froid  et  d’hu- 
meur taciturne  ».  Le  même  auteur  fait  appel  au  témoi- 
gnage de  Morelli,  de  Xavier  et  de  Barthélemy,  qui  ont 
souvent  observé  chez  ces  sujets  » une  apparence  de  sénilité 
précoce,  tics  mêmes  individus  seraient  atteints  d’affec- 
tions thoraciques,  de  dysménorrhée,  de  coryza  ou  de 
bronchites,  ou  d’autres  formes  catarrhales  plus  ou  moins 
graves.  » Le  savant  professeur  de  Modène  fait  encore 
appela  des  cas  très  concluants  de  Strauss  et  de  Lewin, 
et  reproduit  les  conclusions  des  cliniques  de  \ ienne, 
d’après  lesquelles  « on  devrait  transporter  les  ichthyosi- 
ques de  la  clinique  dermatologique  dans  une  autre  clinique 
parce  qu'ils  sont  tuberculeux  ; et,  c'esl  le  fuil  le  plus  fré- 
quent, parce  qu’ils  ont  le  cœur  malade,  ou  parce  qu  ils 


(1)  Robin.  — Thèse  Paris,  1897. 


sont  ou  lymphomateux,  ou  rachitiques,  ou  idiots  ut  ainsi 
de  suite  ». 

Parmi  les  affections  chroniques  qui  peuvent  évoluer 
chez  un  sujet  atteint  d’ichthyose,  la  tuberculose , en  effet, 
paraît  occuper  une  place  prédominante.  Chez  le  jeune 
sujet  qui  fait  l’objet  de  l’observation  inédite  que  nous 
publions,  l’examen  bactériologique  ne  révèle  rien  d’anor- 
mal. Mais  l’examen  clinique  nous  donne  déjà  des  signes 
très  nets  d'une  affection  tuberculeuse  aux  premières  étapes 
de  son  évolution.  D’ailleurs  les  antécédents  héréditaires 
du  malade  ne  sont  pas  en  sa  faveur.  Le  père  est  mort  à 

35  ans  d’une  affection  thoracique,  et  la  mère  a succombé  à 

36  ans,  atteinte  de  bacillose  pulmonaire. 

Cette  observation  inédite  a été  recueillie  par  nous 
dans  le  service  de  M.  le  professeur  Baumel.  Elle  a fait 
l'objet  d’une  leçon  clinique  de  la  part  de  M.  le  professeur 
agrégé  Brousse,  le  28  mai  1902. 


Observation  II 

(Inédite) 

A...  (Antoine),  originaire  de  Meyrueis  (Lozère),  est 
entré  à l’IlApital-Général,  section  des  Enfants-Assistés, 
le  3 décembre  1899. 

Un  an  après  son  admission,  le  17  novembre  1900,  il  est 
envoyé  à l’Hôpital  Suburbain  avec  le  diagnostic  de  rou- 
geole. Guéri,  il  passe  à la  clinique  des  Enfants,  où  il  reste 
à cause  d’une  toux  persistante,  quelquefois  quinteuse, 
dont  nous  déterminerons  plus  loin  la  nature  et  l’orieine. 

Antécédents  héréditaires.  — Le  père  est  mort,  il  y a 
quatre  ans,  a 35  ans,  d une  affection  thoracique  ayant  duré 
plus  de  trois  mois  (bacillose  ?j. 
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La  mère  est  morte  il  y a deux  ans,  à 36  ans,  de  bacillose 
pulmonaire. 

Un  oncle  et  une  tante  paternels  sont  morts  jeunes,  l’un 
à 25  et  l’autre  à 30  ans. 

La  famille  du  jeune  A...  se  composait  de  cinq  enfants 
dont  il  est  l’aîné.  Le  second,  une  fille,  esl  morte  à 3 ans. 
Deux  autres  lilles  (Louise  et  Pau  le),  Agées  de  7 et  0 ans, 
sont  actuellement  à 1 Hôpital  Général  et  présentent  une 
affection  cutanée  analogue  à celle  que  nous  décrivons 
chez  leur  frère.  La  quatrième,  Fernande,  est  morte  il  y a 
quatre  ans,  à 10  mois,  d’une  méningite  avec  convulsions. 

Antécédents  personnels.  — L’enfant  a été  nourri  par  sa 
mère  jusqu’à  1 Age  de  7 mois  ; puis  au  biberon,  à cause 
d’une  grossesse  survenue  au  cours  de  l’allaitement,  lia 
commencé  à marcher  à l’Age  de  13  mois  ; à 2 ans,  il  a eu 
des  vers.  A 7 ans,  il  contractait  une  coqueluche  dont  il 
s’est  ressenti  pendant  quatre  mois.  Au  bout  de  ce  temps, 
l’enfant  cesse  de  tousser.  Mais,  à l’Age  de  10  ans,  la  toux 
réapparaît  à l’occasion  d’une  rougeole.  C’est  à la  suite  de 
cette  affection  que  le  jeune  A...  est  entré  à la  Clinique  des 
Fnfantsde  M.  Baumel. 

Actuellement  la  toux  persiste  ; elle  est  surtout  accen- 
tuée au  réveil  et  à l’ocasion  d’un  mouvement.  Elle  s’accom- 
pagne d’une  expectoration  peu  abondante,  muco-puru- 
lenle. 

L’aspect  de  la  poitrine  n’offre  rien  d’anormal  dans  sa 
conformation.  A l 'auscultation,  on  trouve  une  respiration 
soufflante,  de  nombreux  craquements,  quelques  râles 
sous-crépitants  à gauche. 

L’examen  bactériologique  n’offre  rien  d’anormal. 

Aucun  signe  stéthoscopique  n’est  en  faveur  d’une 
lésion  cardiaque. 

Examen  du  larynx.  — L’enfant  présente  de  l’aphonie. 


En  expectorant,  il  se  plaint  d'une  sensation  de  brûlure  h 
la  gorge  et  il  a remarqué  quelques  filets  de  sang  dans  ses 
crachats.  On  pourrait  penser  à une  tuberculose  laryngée. 

AI.  le  professeur  Ilédon  pratique,  le  12  mai,  un  examen 
laryngoscopique.  Il  constate  une  anesthésie  totale  du  pha- 
rynx et  des  cordes  vocales.  Il  ne  remarque  aucune  inflam- 
mation, aucune  rougeur,  aucune  ulcération  au  niveau  de 
la  région  sus-glottique  et  glottique  proprement  dite.  Il 
rapporte  ces  troubles  de  la  voix  a une  paralysie  des  coi  des 
vocales. 

M.  le  professeur  Baumel  constate  la  présence  au  niveau 
de  la  région  cervicale  antérieure  d’une  chaîne  de  gan- 
glions volumineux,  hypertrophiés,  douloureux  à la  pres- 
sion et  que  le  doigt  perçoit  nettement  lorsqu’il  est  appuyé 
profondément  le  long  des  bords  latéraux  de  la  trachée. 
Cette  hypertrophie  ganglionnaire  pourrait  provoquer  des 
phénomènes  de  compression  du  côté  du  pneumogastrique 
et  expliquer  en  partie  les  troubles  nerveux  de  paralysie 
des  cordes  vocales. 

La  dentition  est  normale.  Pourtant  la  première  grosse 
molaire  droite  fait  défaut. 

Appareil  digestif.  — L’enfant  a toujours  eu  bon  appétit 
et  n’a  jamais  éprouvé  de  troubles  digestifs. 

Il  n’a  jamais  eu  d’incontinence  d’urine,  jamais  de  con- 
vulsions. 

Les  productions  épidermiques  que  présentent  le  jeune 
sujet  affectent  une  disposition  absolument  classique.  Le 
tronc,  au  niveau  de  la  partie  antérieure  du  thorax,  est  peu 
atteint  ; le  dos,  au  contraire,  est  recouvert  de  squames  : la 
lésion  est  atténuée  au  niveau  de  la  naissance  du  cou  ; les 
membres  sont  tout  particulièrement  affectés  ; au  membre 
supérieur  les  lésions  sont  localisées  à la  partie  postérieure 
et  postéro-externe  du  bras  et  de  l’avant-bras,  et  au  cou. 
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Elle  sont  à peine  sensibles  au  niveau  du  poignet.  Les 
membres  inférieurs,  toujours  au  niveau  des  surfaces  d’ex- 
tension, présentent  des  squames  plus  développées  que  sur 
les  autres  parties  du  corps  : certaines  écailles  atteignent 
un  demi-cent,  de  long  sur  un  demi  cent,  de  largeur.  Au 
niveau  des  cuisses,  les  squames  se  présentent  par  endroits 
avec  une  forme  nettement  arrondie,  ailleurs  losangique, 
allongée,  séparée  par  des  formes  épidermiques,  affectant 
par  place  une  certaine  analogie  avec  la  peau  des  serpents. 
Le  degré  d'induration  cl  la  pigmentation  de  la  couche  cor- 
née varient  avec  les  parties  du  corps  affectées.  Les  squames 
sont  particulièrement  épaisses,  dures  et  noirâtres  sur  les 
points  soumis  à des  frottements:  aux  coudes  et  aux 
genoux.  Les  chevilles  et  la  face  dorsale  des  pieds  ne  sont 
«pie  légèrement  atteintes.  A la  paume  des  mains  et  à la 
plante  des  pieds,  la  peau  est  sèche,  mais  sans  lésions  épi- 
dermiques. Les  ongles  ne  présentent  pas  d’altérations. 
Les  surfaces  répondant  aux  grandes  articulations  sont 
complètement  indemnes. 

Sur  le  visage,  la  peau  est  sèche  et  présente  au  niveau 
des  parties  latérales  du  front  et  au  pourtour  des  oreilles 
un  léger  état  de  desquamation  lu rfu racée.  Sur  le  cuir  che- 
velu, pas  de  squames  bien  caractéristiques  : les  cheveux 
et  les  sourcils  sont  clairs.  Sur  tous  les  points  du  corps 
respectés  par  l ichthvose,  la  peau  présente  une  coloration 
jaunâtre:  elle  est  sèche  et  rugueuse,  les  poils  y sont 
rares  et  atrophiés.  Nulle  trace  de  l’affection  sur  les 
muqueuses  : le  malade  n’accuse  par  moment  qu’un  léger 
prurit. 

Le  petit  malade  a deux  sœurs  actuellement  aux  Enfants 
Assistés.  L’aînée,  Louise  A...,  9 ans  est  chétive.  Elle 
est  affectée  chaque  hiver  de  bronchites  à répétition.  La 
seconde,  PauleA...,8  ans,  est  plus  vigoureuse.  L’une  et 


— 33  — 


l’autre  présentent  des  manifestations  ichtàyosiques  très 
manifestes,  analogues  à celles  de  leur  frère,  plus  accen- 
tuées au  printemps  et  à l’automne. 


Observation  III 

Empruntée  à la  thèse  de  Fourgs  Paris  1880) 

Le  nommé  M...  (Léon).  18  ans,  épicier,  entre  dans  le 
service  du  docteur  Laitier,  à Saint-Louis,  en  juin  1880, 
n°  25. 

Antécédents.  — Le  père  est  mort  de  la  poitrine,  la  mère 
se  porte  bien. 

Deux  frères  : l’un  tousse.  11  est  faible  de  constitution. 

Depuis  son  enfance,  le  malade  a toujours  eu  la  peau 
sèche  et  squameuse  ; à diverses  reprises,  il  a eu  des  croû- 
tes sur  la  tête  et  sur  le  corps. 

Pour  la  septième  fois  il  entre  à Saint-Louis,  où  il  a fait 
tous  les  services. 

Depuis  trois  semaines,  une  éruption  nouvelle  a paru 
sur  les  mains,  et  plusieurs  plaques  sur  les  jambes. 

Etal  actuel.  — Sur  tout  le  corps,  mais  sur  les  membres 
principalement,  la  peau  est  sèche,  rude  au  toucher,  cou- 
verte de  squames  nombreuses,  adhérentes,  imbriquées. 
La  peau  delà  face  présente  un  léger  étal  squameux. 

Du  côté  du  cuir  chevelu,  desquamation  assez  abon- 
dante. Les  cheveux  sont  nombreux  et  sains. 

Sur  les  deux  mains,  et  surtout  sur  la  main  droite,  on 
remarque  qu’à  la  face  dorsale  la -peau  est  rouge,  parse- 
mée de  croûtes  et  fendillée. 

On  rencontre  également  plusieurs  plaques  croûteuses 
sur  les  membres  inférieurs  : l une,  au  niveau  de  la  face 
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interne  du  genou  droit,  est  formée  de  croûtes  isolées  et 
U une  apparence  ecthymateuse. 

Engorgement  considérable  des  ganglions  verticaux  du 
pli  de  l’aine  du  côté  droit  avec  un  certain  degré  de  péri- 
adénite. 

Dans  le  cas  des  deux  petits  malades  de  M.  le  profes- 
seur Brousse,  âgés  l’un  de  5 ans,  l’autre  de  2 ans,  l’ich- 
thyose  est  apparue  aux  environs  du  quatrième  et  du  cin- 
quième mois.  Le  père  de  ces  deux  enfants  es!  atteint  de 
scrofulo- tuberculose. 

11  nous  a paru  intéressant  de  rechercher  si  l’hérédo- 
syphilis,  si  fréquente  en  accidents  trophiques,  ne  pour- 
rait pas  engendrer  l’ichthyose.  D’après  Ed.  Fournier, 
auteur  d’un  ouvrage  des  plus  documentés  sur  les  stygmates 
dystrophiques  de  l’hérédo-syphilis,  l’observation  ne  répond 
guère  aux  données  théoriques  qui  nous  permettent  de  ; 
concevoir  la  syphilis  au  nombre  des  facteurs  étiologiques 
de  l’ichthyose.  Celte  dernière,  cependant,  étant  consi- 
dérée par  Blaskho  « comme  une  anomalie  de  germe  »,  il 
n’est  pas  impossible  qu  elle  dérive,  dans  nombre  de  cas, 
d’une  influence  essentiellement  dystrophique,  telle  que 
celle  de  l'hérédo-syphilis. 

Nous  empruntons  à l’ouvrage  deM.  Edmond  Fournier 
trois  observations  résumées  d’ichthyose  chez  des  hérédo-  \ 
syphilitiques. 

Observation  IV 

Observation  292  de  la  thèse  d'Ed.  Fournier.  — Paris,  1898. 

Le  docteur  Barthélemy  a relaté  un  cas  d’ichthyose 
nacrée  sur  un  jeune  garçon  qui,  né  d’un  père  syphilitique 
et  d’une  mère  saine,  présentait  pour  son  compte  des 
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accidents  multiples  d hérédo-syphilis.  I n oncle  de  1 en- 
fant était  affecté  d’ichthyose.  N’était-ce  là  qu’une  pure 
coïncidence,  ou  bien  l’affection  dudit  oncle  doit-elle  être 
considérée  comme  témoignant  d’une  disposition  fami- 
liale ? Question  manifestement  insoluble. 


Observation  V 

(Observation  293  de  la  même  thèse) 

Une  observation  du  docteur  Perrin  (de  Marseille)  peut 
se  résumer  ainsi  : père  syphilitique  et  mère  saine.  Pas 
d’ichthyose  dans  la  famille.  4 enfants:  les  deux  premiers 
expulsés  par  avortement. 

Le  troisième,  venu  à terme  ichtyosique,  Agé  actuellement 
de  17  ans  est  bien  portant.  Le  quatrième  est  bien  portant. 


Observation  VI 

(Observation  29*1  du  même  ouvrage) 

MM.  les  D”  Gaston  et  Emeryont  présenté  à la  Société 
de  Dermatologie  deux  enfants  âgés  de  12  et  10  ans  qui,  nés 
d’un  père  syphilitique,  étaient  tous  les  deux  affectés  (sans 
parler  d’une  sœur  manifestement  syphilitique)  d’ichthyose 
congénitale  et  de  microphygmie  par  aplasie  artérielle.  « De 
cette  coïncidence,  disent-ils,  n’est-il  pas  à supposer  que 
la  syphilis  héréditaire,  par  une  véritable  artérite  généra- 
lisée, évoluant  in  utero,  a pu  créer,  d’une  part,  une  trans- 
formation cutanée  (Iehthyose),  et  d’autre  part,  une  malfor- 
mation artérielle  aplasique,  se  traduisant  par  la  micro- 
sphygmie radiale?  » 
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Tout  récemment,  à la  séance  du  1er  mai  1902  de  la  So- 
ciété de  Dermatologie  et  de  Syphiligraphie,  M.  le  Profes- 
seur Fournier  présentait  un  cas  nouveau  d’ichlhyose 
congénitale  des  hérédo-syphilitiques  (1). 


Observation  VII 

« Il  s’agit  d’une  tille  atteinte  d’ichlhyose  congénitale 
très  améliorée  aujourd’hui.  Elle  a un  frère  qui  est  atteint 
de  la  même  maladie;  elle  est  très  intelligente  et  présente 
des  stigmates  ophtalmoscopiques  très  nets  de  syphilis 
héréditaire.  Elle  est  petite,  bien  qu'âgée  de  quinze  ans. 
Elle  est  encore  infantile  et  présente  les  mêmes  stigmates. 
L’enquête  faite  du  côté  des  parents  a révélé,  chez  eux,  des 
antécédents  très  nets  de  spécificité.  Celte  coïncidence  de 
l’ichthyose  avec  l’hérédité  a paru  à cet  auteur  digne 
d’être  signalée.  » 

Dans  le  chapitre  relatif  au  diagnostic  de  l’ichlhyose,  on 
trouvera  résumées  deux  observations  communiquées,  en 
juin  1898,  par  M.  Thibierge,  à la  Société  Médicale  des 
Hôpitaux,  et  qui  ne  laissent  pas  de  présenter  un  réel  in- 
térêt au  point  de  vue  de  la  probabilité  des  antécédents  sy- 
philitiques, chez  les  sujets  présentés  par  le  savant  méde- 
cin de  la  Pitié. 

Dans  l’une,  la  syphilis  se  surajouterait  à l’alcoolisme 
paternel  ; dans  l’autre,  indépendamment  de  l’hérédité  sy- 
philitique rendue  manifeste  par  une  série  d’avortements 
successifs  et  par  la  venue  au  monde  d’un  enfant  mons- 
trueux, on  trouverait,  en  outre,  chez  la  mère,  une  affec- 


(1)  Séance  du  1er  mai  ll.K)‘2.  Compte  rendu  du  L)r  Baudoin. 
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tion  psoriasique.  Cette  dernière  notion  n est  pas  sans 
intérêt  si  l’on  se  reporte  aux  cas  d’Hutchinson.  Cet  auteur 
ferait  volontiers  procéder  certains  ichthyosiques  d’une  hé- 
rédité psoriasique. 

A quel  moment  l’ichthyose  apparaît-elle  ? 

Ici  encore,  bien  des  avis  contradictoires  de  la  part  des 
auteurs. 

Pour  Hébra,  l’ichthyose  n’apparaîtrait  jamais  avant  la 
deuxième  année. Jusqu’à  cette  époque,  on  ne  remarquerait 
pas  de  trace  de  l’affection,  si  ce  n’est  du  pytiriasis. 
« D’après  mon  expérience,  écrit-il,  les  enfants  chez  les- 
quels l’ichthyose  doit  se  développer  dans  le  cours  de  leur 
existence  ne  présentent  à leur  naissance  aucune  espèce 
d'anomalie  de  la  peau  ; et  l’on  ne  trouve  ni  à la  surface 
de  l’épiderme,  ni  dans  la  structure  des  élévations  cor- 
respondant aux  papilles,  rien  qui  puisse  faire  prévoir  une 
ichthyose  future,  » 

Pour  Diihring,  elle  se  manifesterait  généralement  avant 
la  première  ou  la  deuxième  année  suivant  la  naissance. 

S’appuyant  sur  des  faits  d’observation  personnelle  et 
sur  des  cas  de  Profeta  et  de  Kaposi,  Tommasolli  estime  que 
l’ichthyose  peut  apparaître  tardivement,  très  tardivement 
même.  Dans  un  cas  publié  par  cet  auteur  en  1893,  cette 
affection  aurait  été  méconnue  jusqu’à  l’âge  de  vingt  ans, 
jusqu’à  vingt-trois  ans  dans  le  cas  de  Profeta  ! 

En  France,  Besnier  estime  que,  jusqu’à  l’âge  de  deux 
ans,  on  peut  observer  des  états  ichtyosoïdes  qui  peuvent 
simuler  l’ichthyose,  mais  qui  doivent  être  soigneusement 
distingués  de  cette  affection.  Pour  Brocq,  l’ichthyose 
devient  apparente  du  deuxième  au  vingt-quatrième  mois 
après  la  naissance. 

Cette  affection  persiste  toute  la  vie.  Elle  est  susceptible 
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de  grandes  améliorations  pendant  les  périodes  chaudes 
de  l’année  et  aussi  sous  l’influence  d'un  traitement  dirigé 
d’une  façon  attentive  et  soutenue. 

On  a émis  diverses  hypothèses  sur  l’histopathologie  et 
sur  la  pathogénie  de  l’ichthyose.  Mais  aujourd'hui,  la 
très  grande  majorité  des  auteurs  se  rallient  à l’opinion 
émise  tout  d’abord  dans  les  premières  années  du  siècle 
dernier,  et  (pii  considère  cette  affection  non  comme  une 
maladie  cutanée,  mais  comme  une  malformation  congé- 
nitale  ne  devenant  apparente  que  dans  les  premiers  mois 
qui  suivent  la  naissance.  Peut-être  bien  ce  vice  de  con- 
formation est-il  dù  à la  persistance  de  la  couche  épitri- 
chiale,  couche  de  cellules  bien  différenciées  décrites  par 
\\ ’ejpker,  et  qui,  chez  certains  animaux,  forment  un  revê- 
tement à l’embryon  sur  les  régions  où  naîtront  plus  tard 
les  poils.  Cette  couche  disparaît  normalement  dès  le 
sixième  ou  le  septième  mois  de  la  vie  intra-utérine  (1). 

Nous  signalerons,  pour  mémoire  seulement,  une 
théorie  parahilaire  de  l'ichlhyose,  théorie  qui  n’a  eu  qu’une 
durée  éphémère,  et,  plus  récemment,  les  travaux  de 
( 1111a  de  Hambourg!  et  de  Tommasoli  (de  Modène)  Ces 
auteurs  considèrent  cette  affection  comme  une  maladie 
ayant  une  évolution  propre  cl  susceptible  de  guérison. 
Pour  eux,  le  début  de  l’affection  serait  plutôt  tardif,  et 
l’ichtyose  évoluerait  comme  une  maladie  inflammatoire, 
mais  d’une  façon  plutôt  torpide,  présentant  des  pério- 
des d’aggravation  compensées  par  des  rémissions 
durables  et  de  véritables  guérisons.  « Les  phéno- 
mènes inflammatoires,  considérés  comme  des  complica- 
tions, neseraient  en  réalité  que  des  signes  cliniques  mani- 
festes. » 


(1)  Note  à la  thèse  de  Robin. 
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Enfin,  on  trouverait  encore  une  preuve  importante,  à 
l'appui  de  la  thèse  soutenue  par  ces  auteurs,  d’une  affec- 
tion inflammatoire,  dans  l’examen  histologique  des  lésions 
dermiques  qui  traduisent  « de  l’infiltration  leucocytaire, 
de  l’œdème  et  un  état  de  dilatation  vasculaire  très 
visible.  » 
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CHAPITRE  IV 

ANATOM IE  PATHOLOGIQUE 


Nous  ne  reviendrons  pas  sur  la  morphologie  extérieure 
de  l’ichthyose,  dont  nous  avons  donné  une  description 
rapide  au  cours  des  premières  pages  de  cette  étude. 

Rappelons  seulement  que  le  fait  dominant  de  l'anatomo- 
pathologie de  cette  affection  réside  dans  l’épaississement 
de  la  couche  cornée  de  l’épiderme;  et  cela,  quelle  que 
soit  la  forme  de  l’affection,  à quelque  degré  qu’on 
l'examine.  Un  autre  caractère  non  moins  important  nous 
est  offert  par  l'adhérence  des  productions  épidermiques, 
qui  ne  se  détachent  que  très  lentement  et  seulement 
pour  faire  place  aux  productions  cornées  sous-jacentes. 

Les  recherches  auxquelles  on  s’est  livré  sur  la  compo- 
sition chimique  des  écailles  des  ichthyosiques  ont  donné 
les  résultats  suivants,  que  nous  empruntons  à la  thèse 
de  Fourgs  (1). 

Les  écailles  renfermeraient  de  l’oxyde  de  fer,  du 
carbonate  et  du  phosphate  de  chaux,  toutes  substances 
décelées  par  l’incinération  (F.  Simon).  Marchant  a trouvé 
de  l’acide  salicylique,  avec  augmentation  des  éléments 
inorganiques  dans  le  rapport  de  15  pour  100,  alors  que. 


(1)  Fourgs.  — Thèse  Paris,  1880 
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dans  l’épiderme  normal  il  serait  de  1 à 2 pour  100.  De 
grandes  quantités  de  silice  et  d’oxyde  de  fer  auraient 
encore  été  décédées  par  les  analyses  de  Schlossberger. 

En  général,  au  point  de  vue  simplement  histologique, 
on  remarque  que  les  noyaux  delà  couche  cornée  ont  dis- 
paru. Les  couches  sous-jacentes,  stratum  granulosum  et 
stratum  lucidum , feraient  également  défaut.  Pour  Unna 
(histopathologie  der  Hautkrankeiten),  même  au  niveau 
des  espaces  interpapillaires,  on  ne  trouverait  aucune 
trace  de  la  couche  granuleuse  ; cependant,  d’après  Tom- 
masolli  (1  j,  le  stratum  granulosum  peut  se  présenter  dans 
son  état  presque  normal  dans  le  cas  où  la  couche  épi- 
neuse sous-jacente  conserve  encore  assez  de  volume  et 
quelques  signes  d’activité.  Cette  dernière  ne  présente 
qu’un  faible  développement  dans  les  formes  communes 
de  l’ichthyose.  Dans  l’ichthyose  hystrix,  elle  peut  se 
présenter  légèrement  hypertrophiée,  au  niveau  des  points 
de  formation  des  différentes  ramifications  capillaires. 

Les  papilles  présentent  rarement  leur  apparence  nor- 
male ; parfois  extrêmement  ténues  et  même  en  voie  de 
disparition,  souvent  déformées  et  affaissées  dans  l’ichthy- 
ose  simple,  on  peut  les  rencontrer  turgides,  hypertro- 
phiées, émettant  de  nombreuses  ramifications  dans  l’ich- 
thyose  hystrix. 

Déjà, dans  les  formes  accentuées  de  l’ichthyose  on  trouve 
au  niveau  de  la  couche  papillaire  de  l’infiltration  leucocy- 
taire , des  libres  connectives  épaissies  et  des  cellules 
nombreuses  plus  ou  moins  pigmentées.  Dans  les  coupes 
où  les  papilles  sont  le  moins  accusées  et  comme  en  voie 
de  dégénérescence,  les  signes  évidents  d’une  sclérose 


(1)  Giurn.  de  Mal.  Vén.,  p.  3.  188‘J. 
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atrophique.  Même  aspect  anatomique  dans  la  partie  supé- 
rieure du  chorion  sous-jacente  à la  couche  papillaire. 
Unna  a observé  dans  nombre  de  cas  l’épaississement  de 
la  substance  collagène  et  l’hypertrophie  des  faisceaux 
musculaires. 

L’appareil  annexiel  de  la  peau  présente  de  nombreuses 
altérations.  Les  glandes  sudoripares  et  sébacées  sont 
généralement  atrophiées.  Le  follicule  pileux  disparaît 
dans  les  formes  intenses,  l’atrophie  du  poil  est  constante 
même  dans  les  formes  légères  de  l’affection. 

La  lumière  n’est  pas  encore  faite  sur  l’anatomie  patho- 
logique de  l’ichthyose  hystrix. 

Les  travaux  de  Thibierge,  de  Leloir  en  France,  de 
Unna,  Neuliirger,  Neumann,  Tommasoli  l étranger,  ont 
bien  mis  en  évidence  les  lésions  histologiques  de  l’ich- 
thyose vulgaire. 

Mais,  alors  que  l’école  française  considère  cette  affec- 
tion comme  un  trouble  de  la  fonction  cornée  de  l'épi- 
derme lié  è un  vice  congénital  de  la  peau  et  les  lésions 
inflammatoires  de  l’ichthyose  comme  appartenant  à des 
lésions  surajoutées,  Unna  et  Tommasoli  se  fondent,  au 
contraire,  sur  la  fréquence  de  ces  mêmes  lésions,  sur 
l’apparition  tardive  et  sur  la  curabilité  possible  (?-)  de 
l’ichthyose  pour  assimiler  en  quelque  sorte  cette  affec- 
tion è un  catarrhe  chronique  de  la  peau. 
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CHAPITRE  V 

DIAGNOSTIC 


L’ichthyose  vulgaire  est  improprement  désignée  par 
certains  auteurs  sous  le  nom  d’ichthyose  congénitale. 
Cette  dénomination  convient,  en  effet,  à une  affection  qui 
n’est  en  réalité  qu’un  vice  de  conformation  de  la  peau, 
mais  elle  prête  à confusion  avec  une  autre  altération  des 
téguments,  l’ichthyose  fœtale.  Cette  dernière  affection  se 
distingue  cliniquement  de  l’ichthyose  vulgaire  par  ce  fait 
qu’elle  se  manifeste  aussitôt  la  naissance  et  qu’elle  est 
dans  une  grande  majorité  des  cas  incompatible  avec  la 
vie.  Objectivement  elle  se  caractérise  par  un  « épaississe- 
ment énorme  de  la  peau  qui  est  d’une  couleur  jaune  sale, 
recouverte  d’un  enduit  sébacé  desséché  et  sillonnée  de 
fissures.  La  face  est  particulièrement  horrible,  les  yeux 
sont  recouverts  de  sortes  de  bourgeons  rougeâtres  cons- 
titués par  les  paupières  renversées  ; le  nez  semble  être 
absent,  toutes  les  saillies  du  visage  manquent,  la  bou- 
che est  arrondie,  les  lèvres  fissurées  ne  peuvent  plus 
faire  le  moindre  mouvement  ; aussi  l’enfant  meurt-il  d’ina- 
nition (1).» 

Les  caractères  cliniques  suffisent  à différencier  l’ich- 


(1)  Brocq  et  Jacquet,  t.  II,  p.  36. 
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thyose  vulgaire  de  l’ichthyose  fœtale  ; toutefois,  il  semble 
qu’il  existe  des  termes  de  passage  entre  les  deux  affec- 
tions et  que  telles  formes  atténuées  de  l’ichthyose  fœtale, 
décrites  par  Lang,  Cassary,  Lesser  et  Thibierge  soient 
en  faveur  de  cette  dernière  hypothèse.  Aussi  nous  a-t-il 
paru  intéressant  de  reproduire,  en  les  résumant,  deux 
observations  typiques  présentées  par  Thibierge,  en  1898, 
è la  Société  médicale  des  Hôpitaux,  ayant  trait  l une  et 
l'autre  à des  cas  intermédiaires  entre  les  deux  affections. 


Observation  VIJI 

Bulletin  rie  la  Société  médicale  des  Hôpitaux,  juin  1808,  p.  538. 

. I 

Il  s agit  d un  garçon  de  18  an<,  présentant  à la  partie 
inférieure  de  l’abdomen  un  état  squameux  rappelant 
I aspect  de  la  peau  de  crocodile.  Le  dos  était  recouvert 
d’une  carapace  de  squames  atteignant  plusd’un  millimètre 
d’épaisseur.  Au-devant  des  aisselles,  dans  le  creux  axil- 
laire, dans  les  plis  des  coudes,  sur  le  sommet  des  genoux, 
au  creux  poplité,  on  voyait  également  des  productions 
cornées  aeuminées.  Les  membres,  sur  tout  le  reste  de 
leur  étendue, étaient  recouverts  de  squames  de  largeur,  de 
forme  et  d’épaisseur  variables.  La  paume  des  mains  était 
le  siège  d’un  épaississement  considérable  de  l’épiderme.  ; 
Le  visage  était  également  recouvert  de  squames  minces  ♦ 
pour  la  plupart  et  relevées  sur  leurs  bords.  En  dépit  des  *' 
lésions  précédentes,  aujourd’hui  bien  améliorées,  le  ma- 
lade présente  un  ectropion  bilatéral  qui  l’empêche  de  clore 
complètement  les  yeux,  même  pendant  son  sommeil.  Ce 
malade,  comme  les  ichthyosiques  vulgaires,  ne  transpire 
que  très  faiblement  du  corps  , mais  , contrairement 
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à ces  derniers,  il  transpire  très  notablement  de  la  paume 
des  mains.  Son  intelligence  est  plutôt  modeste  : il  est  né 
avant  terme,  à 7 mois.  Dès  sa  naissance  on  a remarqué  un 
état  lisse  et  brillant  de  téguments  sur  toute  leur  étendue. 

Les  paupières  étaient  en  ectropion  et  laissaient  voir 
dans  leur  intervalle  la  conjonctive  humide  et  rouge.  Vers 
l’àge  de  5 ou  6 semaines  sa  peau  a pris  un  aspect  calleux. 

Dans  la  famille,  aucun  cas  d’ichthyose.  La  mère  est 
atteintede  psoriasis.  Elle  a eu  6 grossesses.  La  première 
s’est  terminée  par  la  naissance  d’un  enfant  à terme  mort- 
né;  la  seconde  parla  naissance  d’un  enfant  mort  qui  n’avait 
qu’un  membre  inférieur  et  dont  la  tête  était  énorme;  les 
troisième  et  quatrième  par  la  naissance  à 7 mois  d’enfants 
bien  conformés,  mais  qui  sont  morts  en  bas-àge  ; la  cin- 
quième par  la  naissance  d’un  enfant  bien  portant,  âgé 
aujourd’hui  de  3 ans. 


Observation  IX 

Bulletin  Société.  Méd  des  Hôpit.  Séance  du  24  juin  1H98.  p.  538 

Ce  deuxième  malade,  âgé  de  15  ans,  reproduit  trait 
pour  trait,  au  point  de  vue  des  lésions  cutanées,  le  premier 
tel  qu  il  était  à son  entrée  à 1 hôpital.  On  note  cependant 
un  degré  moindre  d’hypertrophie  au  niveau  des  plis  arti- 
culaires, et  un  degré  moindre  d’eetropion. 

Cet  enfant  est  né  à terme.  Au  lendemain  de  sa  nais- 
sance on  s’aperçut  que  sa  peau  se  plissait  et  tendait  à 
s écailler.  Souffreteux,  difficile  à élever,  il  ne  mesure  que 
lm37  de  hauteur.  Ses  testicules  sont  très  petits,  à peine  la 
dimension  d un  flageolet.  Ses  dents  présententdes  dépres- 
sions punctiformes  multiples.  La  voûte  palatine  est  ogi- 
vale avec  une  arête  médiane  très  apparente. 
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L’intelligence  est  un  peu  supérieure  à celle  du  sujet  de 
l’observation  précédente. 

Antécédents  héréditaires.  - C’est  le  premier  enfant 
d’une  mère  bien  portante  et  intelligente.  Le  père  est  alcoo- 
lique et  aurait  été  atteint  d’une  maladie  vénérienne  pen- 
dant son  service  militaire.  La  mère  n’a  jamais  fait  de 
fausse  couche.  Il  n’y  a pas  d’affections  cutanées  analogues 
dans  la  famille. 

On  distinguera  l’ichthyose  vulgaire  d’une  affection 
décrite  par  Wilson  sous  le  nom  d’ichthyose  sébacée.  Voici, 
résumées  par  Laillier,  les  principales  différences  cliniques 
<pii  existent  entre  les  deux  affections.  Alors  que  l'ichthyose 
est  une  difformité  très  souvent  congénitale  et  héréditaire, 
généralisée,  incurable  et  dont  les  produits  morbides  sont 
des  squames  épidermiques,  l’ichthyose  ou,  pour  mieux 
dire,  l’acné  sébacée  est  une  affection  liée  au  lympha- 
tisme, accidentelle,  très  rarement  héréditaire,  plus  ou 
moins  localisée,  curable,  et  dont  les  produits  morbides 
sont  constitués  par  des  croûtes  sébacées  (1). 

Une  des  affections  qui  présentent  le  plus  d’analogie  avec 
l’ichthyose  vulgaire  est  la  kératose  pilaire  qui,  dans  ces 
dernières  années,  a été  très  nettement  décrite  par  Brocq. 

Yoiei,  pour  Yeyrière(2),  les  principaux  signes  cliniques 
différentiels  entre  ces  deux  affections  : « Si  l’on  excepte 
les  plis  de  flexion,  l’ichthyose  frappe  tout  le  tégument  et, 
quand  elle  se  localise,  ce  qui  est  très  discutable , c’est  à la 
plante  du  pied  et  à la  paume  de  la  main. 


(1)  Laillier.  — Sur  la  nature  et  le  traitement  de  l'ichthyose. 
Ann.  de  Demi,  et  de  Syph.,  1869,  p.  86. 

(2)  Art.  lierai,  pii.  in  Traité  de  Dermatologie  de  Besnier,  Brocq 
et  Jacquet,  p.  959. 


— 47  — 


Les  lésions  (Je  la  kératose  pilaire,  au  contraire,  sont 
dispersées  sur  la  région  qu’elle  occupe;  elles  sont  toujours 
péripilaires,  et,  dans  les  régions  intercalaires,  le  tégument 
est  sain  ou  à peine  xérodermique  Le  début  de  FafTection 
est  rare  avant  trois  ans  II  se  fait  communément  entre 
10  et  15  ans  pour  atteindre  un  maximum  entre  20  et 
30  ans.  Les  télangectiasies,  absentes  dans  l’ichthyose, 
sont  fréquentes  dans  la  kératose  de  la  face,  quelquefois 
dans  celle  des  membres.  Au  contraire,  de  ce  qui  se  pro- 
duit dans  l’ichthyose,  l’influence  des  saisons  est  nulle  dans 
la  kératose  pilaire. Enfin,  à ne  considérer  que  la  marche  de 
l’affection  déjà  chez  l’adulte  et  à fortiori  chez  le  vieillard, 
on  ne  trouve  plus  que  des  papules  kératosiques  atrophiées 
ayant  complètement  achevé  leur  évolution. 

Nous  distinguerons  également  de  l’ichthyose  les  kéra- 
todermies palmaires  et  plantaires  que  certains  auteurs 
considèrent  comme  de  véritables  ichthyoses  localisées. 
Avec  Unna,  qui  a très  nettement  séparé  l’ichthyose  des 
différentes  kératodermies  symétriques  héréditaires,  nous 
considérons  en  effet  ces  lésions  comme  de  simples  kéra- 
todermies symétriques  congénitales  localisées  en  des 
points  où  l’ichthyose  vulgaire  ne  se  manifeste  générale- 
ment que  d’une  façon  tout  à fait  fruste. 

Les  nœvi  verruqueux  qui  sont  comme  l’ichthyose  de 
nature  congénitale,  peuvent  également  prêter  à confusion 
avec  cette  affection.  Mais,  tandis  que  l’ichthyose  est  géné- 
ralisée à toute  la  surface  du  tégument,  « les  nœvi  sont 
disposés  suivant  certaines  lignes  unilatérales  ou  non,  et 
sont  nettement  limités,  n’occupant  jamais  la  totalité  des 
téguments.  » (1) 


(1)  Jacquet,  in  Brocq-Jacquet.  Précis  élément.  Derm.  II.  32. 
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La  marche,  les  lésions  inflammatoires  de  l’eczéma,  du 
pytiriasis,  des  lichens,  du  psoriasis,  et  les  phénomènes 
subjectifs  qui  provoquent  ces  différentes  affections  suf- 
fisent à les  différencier  de  l’ichthyose  vulgaire.  Nous 
signalerons  pour  mémoire  les  différents  états  ichthyo- 
siquesliésà  un  âge  avancé:  xérodermie  sénile  squameuse 
et  caractérisée  par  « la  présence  de  lamelles  brillantes  en 
état  de  desquamation  constante  parfois  adhérente  au 
niveau  des  follicules  pileux.  » (1) 

Signalons  enfin  comme  affections  à différencier  de  l’ich- 
thyose  vulgaire  des  états  ichthyosiques  pouvant  survenir 
au  cours  de  certaines  paraplégies,  dans  le  tabes,  le  mal 
de  Pott,  à la  suite  de  certaines  névrites  périphériques  et 
de  lésions  traumatiques  des  nerfs. 

— Au  moment  de  livrer  notre  thèse  à l’impression,  on 
nous  signale  l’entrée  d’une  enfant  âgée  de.  Dans,  atteinte 
d'une  dermatose  dont  les  lésions  généralisées  peuvent 
se  rattacher  soit  à l’ichthyose  vulgaire,  soit  à une  affec- 
tion squameuse  psoriasiforme,  sans  qu’il  nous  soit  possi- 
ble, en  raison  du  peu  de  temps  dont  nous  disposons,  et  de 
l’absence  de  renseignements,  de  porter  un  diagnostic  pré- 
cis. Tout  ce  que  nous  pouvons  dire,  c’est  que,  en  plus  des 
localisations  générales  de  l ichthyose  (surface  d’extension) 
la  face  est  particulièrement  atteinte,  le  front  et  le  cuir 
chevelu  présentent  de  larges  squames  d’un  aspect  cra 
quelé  rappelant  l’aspect  de  la  peau  de  crocodile. 

L’enfant  paraît  assez  bien  constituée,  mais  d’un  déve- 
loppement cérébral  plutôt  lent.  Cette  malade  appartient 
au  service  de  M.  le  professeur  Baumel. 


(1)  Besnier,  Brocq,  Jacquet,  p.  847.  t.  II. 
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CHAPITRE  VI 

TRAITEMENT 


D’après  ce  que  l’on  observe  dans  les  cas  où  l’ichthyose 
est  abandonnée  à la  seule  intervention  des  agents  natu- 
rels, il  est  aisé  de  conclure  aux  indications  thérapeuti- 
ques de  cette  affection.  L’état  de  santé  de  la  peau  étant 
pour  une  large  part  subordonnée  au  bon  fonctionnement 
de  son  appareil  annexiel  (glandes  sudoripares  et  glandes 
sébacées),  la  première  indication  à remplir  sera  de  lubré- 
fier  le  tégument  et  d’activer  le  fonctionnement  de  ses 
glandes. 

En  second  lieu,  on  devra  associer  à un  traitement 
simplement  local  un  traitement  tonique,  les  ich thyosi- 
ques  étant,  nous  l’avons  vu  dans  un  très  grand  nombre 
de  cas,  des  sujets  de  constitution  faible,  prédisposés  aux 
affections  prurigineuses  et  sur  qui  pèse  parfois  une 
lourde  hérédité.  Pendant  l’hiver  on  prescrira  donc  avec 
avantage  l’huile  de  foie  de  morue  qui  est  tout  à la  fois  un 
tonique  de  premier  ordre  et  un  bon  excitant  de  la  sécré- 
tion sébacée.  Aux  époques  où  l’huile  de  foie  de  morue  est 
difficilement  tolérée,  on  aura  recours  à l’arsenic.  Pour  ce 
médicament,  qui  n’est  pas  toujours  bien  supporté  par  les 
jeunes  sujets  sous  la  forme  d’arséniate  de  soude  en  solu- 
tion aqueuse  ou  de  liqueur  de  Fowler,  on  pourra  reeou- 
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rir  aux  préparations  de  cacodylate  ou  d’arrhénal  aux  dbses 
de  0,01  a 0,05,  suivant  1 âge  du  sujet.  La  pilocarpine  en 
injections,  conseillée  par  Brocq  dans  le  but  d’exagérer  la 
sécrétion  sudorale,  ne  laisse  d’avoir  une  action  hypos- 
thénisante  très  marquée  sur  l’organisme  et  qui  suftità  faire 
écarter  cette  substance  de  la  thérapeutique  de  l'ichthyose. 

Le  traitement  local  de  celle  affection  se  confond  avec 
l’hygiène  aussi  parfaite  que  possible  de  la  peau.  On 
commencera  donc  par  faire  tomber  les  squames  ou  les 
produits  épidermiques,  par  décaper  la  peau,  en  ayant 
recours  à une  balnéation  fréquente  et  prolongée  : bains 
alcalins  (100  à 200  gr.  de  bicarbonate  de  soude,  50  à 100 
gr.  de  borate),  bains  glycérinés  (500  gr.  par  bain  , bains 
gélalinés  (250  à 500  gr.  par  bain).  Au  sortir  du  bain  on 
fera  des  onctions  sur  tout  le  corps  avec  de  la  glycérine  ou 
du  glycérolé  d'amidon  (avoir  bien  soin  de  spécifier  de  la 
glycérine  neutre  . dans  lequel  on  incorporera  dans  les  cas 
de  prurit  1/40  ou  I 50  d’acide  larlrique  ou  d’acide  saliey- 
lique. 

Lu  été,  on  enverra  avec  avantage  les  ichlhyosiques  aux 
stations  balnéaires,  à la  Bourboule  de  préférence  (eau 
bicarbonatée  arsenicale). 

Par  ces  moyens  on  ne  devra  pas  espérer  de  guérir 
richthyose,  mais  on  pourra  atténuer  et,  dans  un  très 
grand  nombre  de  cas,  rendre  méconnaissable  une  infir- 
mité pénible,  pouvant  avoir  sur  le  moral  des  malades  un 
retentissement  fâcheux.  I n traitement  attentif  aura 
encore  cet  avantage  de  prévenir  les  inflammations  qui  se 
greffent  si  facilement  sur  les  territoires  cutanés  en  état 
de  moindre  résistance. 

Appelé  à donner  ses  soins  à un  sujet  manifestement 
ichthvosique,  le  médecin  devra  attacher  la  plus  haute  im- 
portance à ce  fait  qu’il  est  en  présence  d’une  affection 
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« dont  les  exemples  de  curabilité  ne  présentent  rien  de 
certain  »,  et  qui,  de  plus,  est  souvent  transmissible  par 
voie  d’hérédité.  Ces  notions  lui  créent  l’obligation  morale 
d’éclairer  la  famille  sur  l'avenir  réservé  aux  malades  qui 
lui  sont  confiés.  11  faut,  dit  excellemment  Dévergic, 
« qu’une  famille  sache  qu’une  jeune  personne  est  vouée 
à une  infirmité;  qu’en  la  mariant  il  y a lieu  de  craindre 
qu’elle  ne  transmette  à ses  enfants  une  maladie  dont  elle 
est  atteinte  ; qu’il  en  est  de  même  d’un  enfant  du  sexe  mas- 
culin, qu’à  l’égard  de  celui-ci  comme  de  celle-là  il  y a 
peut-être  lieu  de  diriger  leur  éducation  en  vue  d’un  avenir 
tout  spécial  qui  leur  est  naturellement  réservé  (1).  » 


(1)  Dévergie.  Traité  pratique  des  Maladies  de  la  peau , page  404, 
Paris,  1863. 


CONCLUSIONS 


Caractérisée  par  un  étal  de  sécheresse  du  tégument  et 
par  un  trouble  de  la  fonction  cornée  de  l'épiderme,  l'ieh- 
lliyose  vulgaire,  d’après  la  grande  majorité  des  ailleurs 
(en  France  tout  au  moins),  s’accuserait  dans  la  première 
enfance,  du  deuxième  au  vingt-quatrième  mois  après  la 
naissance. 

Par  là  même  elle  se  distinguerait  de  l’ichlhyose  fœtale 
qui,  ainsi  que  son  nom  l'indique,  se  manifeste  pendant  la 
vie  intra-utérine.  < >n  a toutefois  signalé  des  termes  de 
passage  entre  les  deux  affections. 

L’ichlhyose  frappe  indifféremment  les  deux  sexes. 
Cependant  elle  serait  peut-être  plus  fréquente  chez  les 
enfanlsdu  sexe  masculin.  File  coïncide  souvent  avec  un 
certain  nombre  de  troubles  dystrophiques  ou  d’affections 
chroniques,  dont  la  plus  frequente  est  la  tuberculose. 

Les  ichthyosiques  sont  généralement  des  sujets  plutôt 
grêles,  d'un  développement  physique  un  peu  inférieur  à la 
normale,  sensibles  au  froid  et  prédisposés  par  l'état  défec- 
tueux de  leurs  téguments  aux  affections  prurigineuses. 

L’ichlhyose  est  transmissible,  mais  non  fatalement, 
par  voie  d’hérédité. 

L’étiologie  de  celte  affection  est  des  plus  obscures.  On 
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a incriminé  les  diathèses,  les  maladies  toxi-infeclieuses 
des  ascendants,  les  troubles  survenus  pendant  la  gros- 
sesse, les  émotions  ; mais  on  observe  aussi  bien  l’ichthyose 
chez  les  entants  issus  de  parents  sains. 

Deux  théories  sont  actuellement  en  présence  pour 
expliquer  la  nature  de  l’affection.  La  première,  acceptée 
par  la  grande  majorité  des  auteurs,  considère  l’ichthyose 
comme  une  malformation  congénitale  de  la  peau.  La 
seconde,  soutenue  par  Unna  et  Tommasoli,  assimile 
complètement  I’ichthyose  à une  maladie  inflammatoire 
procédant  d’une  façon  torpide  et  susceptible  de  guérison. 

La  thérapeutique  mise  en  œuvre  pour  le  traitement  de 
l’ichthyose  a surtout  pour  effet  d’assurer  le  meilleur  fonc- 
tionnement de  la  peau  et  de  pallier  à un  état  de  difformité 
apparente.  Dans  nombre  de  cas,  l’affeclion  peut  ainsi  être 
rendue  m é connaissabl e . 

Les  exemples  de  curabilité  de  cette  affection  ne  présen- 
tant rien  de  certain,  le  devoir  incombe  au  médecin  d’éclai- 
rer la  famille  sur  la  nature  de  l’affection,  sa  transmissi- 
bilité possible,  etd’insister  sur  l’opportunitédu  traitement. 
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En  presence  des  Maîtres  de  cette  Ecole,  déniés  chers  condis- 
ci/des,et  devant  l’effigie  d’Hippocrate,  je  promets  et  je  jure,  au 
nom  de  l’Etre  suprême,  d’être  fidèle  aux  lois  de  l’honneur  et  de 
la  probité  dans  l’exercice  de  la  Médecine.  Je  donnerai  mes  soins 
gratuits  à l’indigent,  et  n’exigerai  jamais  un  salaire  au-dessus 
de  mon  travail.  Admis  dans  l’intérieur  des  maisons,  mes  g eue 
ne  verront  pas  ce  qui  s’g  passe;  ma  langue  taira  les  secrets  qui 
me  seront  confiés,  et  mon  état  ne  servira  pas  à corrompre  les 
mœurs  ni  à favoriser  le  crime,  liespectueux  et  reconnaissant 
envers  mes  Maîtres,  je  rendrai  à leurs  enfants  l’instruction  que 
l’ai  reçue  de  leurs  pères. 

Que  les  hommes  m’accordent  leur  estime  si  je  suis  fidèle  à mes 
promesses  ! Que  je  sois  couvert  d’opprobre  et  méprisé  de  mes 
cou  trêves  si  j'g  mangue  ! 


